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Mononeuropathies multiples 
au cours des vascularites 

La mononeuropathie multiple aigue est une veritable urgence 
therapeutigue: il faut limiter la degenerescence axonale, 
la diffusion de I'atteinte et surtout I'extension de la vascularite 
a d'autres organes. L'ENMG, indispensable dans les formes 
polyneuropathigues, apprecie la gravite de I'atteinte, oriente 
la biopsie de nerf, et suit la sensibilite au traitement. 


Christophe Vial, Frangoise Bouhour * 

I es mononeuropathies multiples (ou multinevrites) 
s’observent essentiellement au cours des vascularites. 
Les atteintes multitronculaires inflammatoires (neuro- 
pathies sensitivomotrices multifocales de type Lewis et 
Sumner), genetiques (neuropathies par hypersensibilite a 
la pression) ou infectieuses sont abordees ailleurs dans 
cette monographic. Les plexopathies ou les radiculo- 
neuropathies du diabete ou du syndrome de Parsonage 
Turner qui comportent un element de microvascularite 
ne sont pas abordes ici. 

Les vascularites constituent un groupe heterogene 
touchant des vaisseaux de calibres differents et s’expri- 
mant dans differents organes. La classification repose sur 
les donnees cliniques (atteinte systemique ou non, primi- 
tive ou secondaire, chronique ou aigue, monophasique 
ou a rechute), et anatomo-pathologiques, selon la taille 
des vaisseaux atteints, de petit ou moyen calibre. 1 

PRESENTATIONS CLINIQUES 

La presentation clinique est differente selon qu’il s’agit 
dune mononeuropathie multiple revelatrice dune vascu- 
larite ou venant compliquer une vascularite deja connue. 


CE QUI EST NOUVEAU 


•> Une neuropathie evolutive asymetrique douloureuse associee 
a des signes generaux et a un syndrome inflammatoire justifie 
une biopsie neuromusculaire. 

•> Une polyneuropathie sensitivomotrice chronique peut etre 
revolution d'une mononeuropathie multiple. 


La mononeuropathie multiple est le plus souvent 
d’installation bruyante, aigue ou subaigue, chez un 
homme de plus de 50 ans. Chez les sujets ages, elle peut 
etre plus progressive. Elle est asymetrique, touchant a la 
fois le contingent moteur et le contingent sensitif du nerf. 
II s’agit de douleurs, qui peuvent etres insomniantes, ou 
de paresthesies, brulures ou dysesthesies. Elies sont 
caracteristiques si elles debutent dans un tenitoire de dis- 
tribution tronculaire, le plus souvent aux membres infe- 
rieurs : nerf sciatique poplite exteme (90 %), sciatique 
poplite interne (40 %), ulnaire (40 %) ou median (25 %), 
elles touchent plus rarement le nerf radial. L’atteinte 
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motrice est souvent secondaire, associee a une amyotro- 
phie. Si Fatteinte est monotronculaire, le diagnostic diffe- 
rentiel se fait avec les autres mononeuropathies 
subaigues, le plus souvent compressives. L’atteinte d’au- 
tres troncs nerveux, surtout distants, caracterise la mono- 
neuropathie multiple. L’extension de voisinage aboutit 
dans un quart des cas a une forme de polyneuropathie 
sensitivomotrice; elle est evocatrice si elle s’est installee 
rapid ement par a-coups (donnees de Finterrogatobe) et si 
elle conserve une certaine asymetrie clinique ou electro- 
myographique. Une neuropathie sensitive pure se voit 
dans 15 % des cas. 2 La forme aigue est une veritable 
urgence therapeutique pour limiter la degenerescence 
axonale, la diffusion de Fatteinte et surtout Fextension de 
la vascularite a d’autres organes qui en feront le pronostic. 
Des signes accompagnateurs doivent etre recherches : 
myalgies, arthralgies, amaigrissement, signes respiratoires, 
rashs cutanes, sueurs. 

EXAMENS COMPLEMENTAIRES 

Electroneuromyographie 

L’examen electroneuromyographique (ENMG) doit etre 
complet (etude des vitesses de conduction nerveuses et des 
amplitudes motrices et sensitives) sur les troncs nerveux 
atteints mais aussi pour la comparaison avec ceux 
cliniquement sains. II confirme le caractere pluritronculaire. 
II est indispensable dans les formes polyneuropathiques, 
revelant le caractere asymetrique de la distribution. II per- 
met d’apprecier la severite de Fatteinte, d’orienter la biopsie 
de nerf, et de suivre la sensibilite au traitement Les signes 
sont ceux dune axonopathie : perte d’amplitude motrice et 
sensitive, denervation lors de l’examen a Faiguille, avec 
perte du nombre d’unites motrices fonctiomielles. 

Biologie 

La vitesse de sedimentation est souvent elevee, d’au- 
tant plus qu'il s'agit d’une vascularite active. Le bquide 
cephalorachidien est normal. Differents anticorps peuvent 
etre retrouves en fonction de Forigine. Des examens bio- 
logiques complementaires peuvent etre proposes, orien- 
tes par la clinique (tableau l). 3 

Anatomopathologie 

La biopsie nerveuse ou d’emblee neuromusculaire 
( v . figure) s’impose devant une mononeuropathie multi- 
ple douloureuse. Les lesions des vascularites necro- 
santes comportent une necrose fibrinoid e de la paroi arte- 
riolaire et une infiltration par des cellules mononudeees 
lymphomonocytaires et des polynucleaires ; elles sont 
souvent d’ages differents avec des aspects de repermeabi- 
bsation des arterioles associee a des depots ferriques. 
Elies se voient surtout dans la periarterite noueuse, mais 
ne sont pas specifiques puisque retrouvees dans la polyar- 
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Examens complementaires a pratiquer 
devant une neuropathie avec vascularite 

• Hemogramme, vitesse de sedimentation, electrophorese 
des proteines seriques avec immunofixation 

• Anticorps anti-ADN, ANCA, anticorps anti-SSA et anti-SSB 

• Cryoglobulinemie, facteurs rhumatoi'des 

• CH50, C3, C4 

• Serologies : hepatites B et C, VIH, Lyme 

• Proteinurie et recherche de chaines legeres dans les urines 

• En fonction de I'orientation: angiographie orientee, recherche de 
cancer ou de lymphome (margueurs tumoraux, scanner thoraco- 
abdominal, biopsie osteomedullaire), biopsie des glandes salivaires 
accessoires 


mum D'apres la ref. 3. ANCA: anticorps anti-cytoplasme 
des polynucleaires neutrophiles ; VIH : virus de 
I'immunodeficience humaine 



lit MB Biopsie musculaire (HPS X 400). Infiltrat 
inflammatoire lymphocytaire de paroi arteriolaire 
(D. Meyronet). 


thrite rhumatoide ou les connectivites mixtes. La pre- 
sence d’infiltrats a polynucleaires eosinophiles est evoca- 
trice dune maladie de Churg et Strauss; la presence de 
granulome se voit dans la maladie de Wegener. 4 - 5 

PARTICULARITES ETIOLOGIQUES 


Les criteres diagnostiques de F American College of Rheu- 
matology restent valables (tableau 2). 6 La frequence des 
neuropathies selon les causes est diversement appreciee 
(tableau 3). 7 - 8 

Vascularites primitives 

La periarterite noueuse, modele de la vascularite 
necrosante, atteint les arteres de petit et moyen calibre. Elle 
survient a tout age. Les signes generaux sont frequents, de 
meme que les atteintes cutanees et renales. Les neuro- 
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SUES MflNONFlIRflPATHIFS MIIITIPIFS All HOURS DFS VASCIII ARITFS 


Criteres de FAmeriean College 
of Rheumatology (1990) 

I Periarterite noueuse (3 des 10 criteres) 

• Amaigrissement de plus de 4 kg 

• Livedo reticularis 

• Douleur ou sensibilite testiculaire 

• Myaigies diffuses, faiblesse musculaire ou sensibilite des membres 
inferieurs 

• Mono-oupolyneuropathie 

• Pression arterielle diastolique > 90 mmHg 

• Insuffisance renale 

• Marqueurs seriques de I'hepatite B 

• Anomalies arteriographiques 

• Biopsie arterielle avec presence de polynucleaires dans la paroi 
IGranulomatose de Wegener (2 des 4 criteres) 

• Inflammation nasale ou orale 
•Anomalies de la radiographie pulmonaire 

• Sediment urinaire anormal (hematurie microscopique) 

• Inflammation granulomateuse a la biopsie 

I Syndrome de Churg et Strauss (4 des 6 criteres) 

• Asthme 

• Eosinophilie sanguine 3= 10 % 

•Antecedents d'allergie 

• Infiltrats pulmonaires labiles 

• Douleurs ou opacites sinusiennes 

• Presence d’eosinophiles extravasculaires a la biopsie 

EBB D 'a pres la ref. 6. 


Frequence des neuropathies 
au cours des vascularites 



PREVALENCE * 
(%) N = 505 

FREQUENCE ** 
<%) 

1 Periarterite noueuse restreinte au nerf 

28 


1 Periarterite noueuse 

31 

35 a 75 

1 Polyarthrite rhumatoide 

16 

50 

1 Syndrome de Churg et Strauss 

7 

65 a 80 

1 Connectivite 

7 


1 Syndrome de Gougerot-Sjogren 

3 


1 Lupus erythemateux dissemine 

3 


ICryoglobulinemie 

1 

20 a 90 

■ Maladie de Wegener 

1 

14 a 40 


1HWM * d'apres la ref. 7 ; ** d'apres la ref. 8 
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pathies sont retrouvees dans 40 a 75 % des cas, parfois 
infracliniques. Elies sont inaugurates dans la moitie des cas. 

La polyangeite microscopique se distingue de la 
periarterite noueuse par une atteinte de vaisseaux de plus 
petit calibre, des hemorragies alveolaires, une glomerulo- 
nephrite et surtout la positivite des anticorps anticyto- 
plasme des neutrophiles (ANCA) de type MPO (antimyelo- 
peroxidase). Liatteinte neurogene peripherique est rare. 

La granulomatose de Wegener atteint les arteres de 
petit calibre. Elle comporte une atteinte respiratoire, oto- 
rhino-laryngee et renale. La neuropathie est frequente 
(25 a 44 % des series), mais survient plus tardivement, 
elle est moins severe. 9 L’atteinte des nerfs craniens est rare 
(10 %) mais evocatrice, tout comme la presence dANCA 
anti-PR3 (proteinase 3) presents dans 80 % des cas. 

Le syndrome de Churg et Strauss, la plus rare des 
vascularites systemiques, associe un asthme severe avec 
une hypereosinophilie sanguine et tissulaire. La presence 
dANCA anti-MPO est frequente (40 a 60 %). L’atteinte 
cardiaque fait le pronostic. 

Vascularites secondaires 

Au cours du syndrome de Gougerot-Sjogren, les 

mononeuropathies multiples sont rares, contrairement aux 
neuronopathies sensitives et aux atteintes des nerfs craniens. 
Une association avec une ciyoglobulinemie peut se voir. 

Dans le lupus erythemateux dissemble, les mononeu- 
ropathies multiples sont rares mais parfois revelatrices ; 
elles se rencontrent exclusivement dans les formes avec 
vascularite touchant les vaisseaux de calibre rnoyen. 10 Les 
polynevrites (5 a 25 %) sont souvent asymptomatiques. 

La polyarthrite rhumatoide vient en deuxieme place 
parmi les causes des vascularites nerveuses (10 a 25 °/o) 4 
apres la periarterite noueuse. Seules 5 a 10 % des polyar- 
tbrites rhumatoides, les plus evoluees, developpent une 
vascularite nerveuse. II peut s’agir dune polynevrite sen- 
sitive ou sensitivomotrice mais asymetrique (2 tiers des 
cas). La presence dun syndrome sec, dune cryoglobuli- 
nemie, dun taux eleve de facteurs rhumatoides et d’une 
chute du complement sont des facteurs predisposants. 11 

Vascularites non systemiques limitees 
au systeme nerveux peripherique 

Les vascularites non systemiques limitees au systeme 
nerveux peripherique (periarterite noueuse limitee au 
nerf), representent 23 a 35 % de larges series de 200 
patients. 4 - 5 Elies surviennent plutot chez la femme apres 
60 ans. Le diagnostic repose, apres exclusion des autres 
vascularites, sur la biopsie neuromusculaire. Une mono- 
neuropathie multiple est retrouvee dans 85 % des cas ; 12 
elle est toujours douloureuse, de revelation subaigue, pro- 
gressive ou a rechute. L’atteinte d’aut res organes, presente 
de lacon infraclinique, s’expi'irne tardivement dans un tiers 
des cas. Le pronostic est bon chez 80 % des patients. 
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APPROCHE THERAPEUTIQUE 


Elle depend du type de vascularite qui conditionne le 
taux de rechutes (qui varie de 5 dans la periarterite 
noueuse, a 23 dans le syndrome de Churg et Strauss, 34 
dans la polyangeite microscopique et 50 dans la granulo- 
matose de Wegener), de fage (avec le risque dune corti- 
cotherapie au long cours ou de la survenue d’un lym- 
phome ou d’un cancer sous immunosuppresseur), et 
surtout de la gravite et de l'ex tens ion a d’autres organes 
qui justifient rutilisation de traitements agressifs. 

Les steroides sont utilises en premiere intention, initia- 
lement en bolus (15 mg/kg/j repete de 1 a 3 fois) ou par- 
fois d’emblee per os (1 mg/kg/j) pendant 1 mois avec 
une decroissance lente sur 12 a 18 mois. Une dose faible 
(5 mg/j) doit parfois etre maintenue comme dans le syn- 
drome de Churg et Strauss. 

Les immunosuppresseurs sont utilises en deuxieme 
intention, en cas d’echec ou comme epargne de corti- 
coides. Ils sont utilises parfois d’emblee comme dans le 
syndrome de Wegener ou en cas d’atteintes associees 
(renale, cardiaque, digestive ou du systeme nerveux cen- 
tral) qui sont des facteurs de mauvais pronostic. II faut 
tenir compte de leur delai d’action qui est de plusieurs 


D U R LA PRATIQUE 


La mononeuropathie multiple est une urgence diagnostique 
et therapeutique. 

Les modalites d'installation recherchees a I'interrogatoire 
et la mise en evidence d’une asymetrie Clinique ou electrique 
doivent etre recherchees. 


semaines ou mois. Le cyclophosphamide est le plus effi- 
cace pour induire une remission, il est utilise par voie intra- 
veineuse (0,6 g/m 1 2 3 4 ) toutes les 4 semaines pendant 6 a 
12 mois, ou per os (0,2 mg/kg/j) pendant 18 mois, ce qui 
limite le risque de rechute. Un relais est parfois pris avec le 
methotrexate (0,3 mg/kg/ semaine) ou razathioprine 
(2 mg/kg/j). En cas de periarterite noueuse associee au 
virus de fhepatite B, il faut eviter une immunodepression 
prolongee. Les corticoides sont utilises en monotherapie 
au debut, puis le relais est pris par les antiviraux (lamivu- 
dine) et l’interferon alpha ou les echanges plasmatiques 
dans les formes graves. Les immunoglobulines intravei- 
neuses ou les echanges plasmatiques sont aussi utilises 
dans les vascularites secondaires. ■ 


SUMMARY Vasculitis multiple mononeuropathies 

The impairment of the peripheral nervous system is frequent 

in primary or secondary vasculitis. The diagnosis of painful multiple mononeuropathy requires neuromuscular biopsy. Distal sensorimotor 
polyneuropathies are misleading. Therefore clinical and electrophysiological asymmetry is helpful. Steroids and cytotoxic agents have been 
the mainstay of therapy for most vasculitic neuropathies but therapeutic strategies may vary for ANCA-associated vasculitis. 

Rev Prat 2008; 58 : 1896-1902 

RESUME Mononeuropathies multiples au cours des vascularites 

L'atteinte du systeme nerveux peripherique est frequente au cours des vascularites primitives ou secondaires. La mononeuropathie multiple 
douloureuse impose la biopsie neuromusculaire qui permet le diagnostic. Les formes de polyneuropathie sensitivomotrice distale sont plus 
trompeuses et il faut rechercher une asymetrie Clinique ou electromyographique. Les corticoides et les immunosuppresseurs constituent la base 
du traitement, meme si les strategies therapeutiques peuvent varier selon la presence dANCA. 
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NEUROPATHIES PERIPHERIES MONONEUROPATHIES INFECTIE USES 


Mononeuropathies infectieuses 

Christophe Marcel, Christine Tranchant* 


I es mononeuropathies simples ou multi- 
ples correspondent a I'atteinte asyme- 
trique d’un ou de plusieurs troncs ner- 
veux. Lorsqu'elles sont d’origine infectieuse, 
elles peuvent etre liees a une action directe 
de I'agent infectieux, a un mecanisme auto- 
immun, reactionnel ou plus rarement, 
comme dans I'infection par le virus de I'im- 
munodeficience humaine (VIH), a une infec- 
tion opportuniste. 

Au cours de I'infection par le VIH, I'at- 
teinte du systeme nerveux peripherique la 
plus frequente est une polyneuropathie dis- 
tale et symetrique, axonale et sensitive par 
atteinte directe liee au VIH ou par toxicite 
des antiretroviraux (essentiellement Ies 
inhibiteurs nucleosidiques de la transcrip- 
tase inverse). Les mononeuropathies multi- 
ples sont plus rares, d'installation rapide et 
asymetrique, touchant le plus frequem- 
ment le nerf sciatique, le nerf crural ou cubi- 
tal et parfois les nerfs craniens. L'etude du 
liquide cephalorachidien objective souvent 
une hyperproteinorachie et une reaction 
lymphocytaire discrete. 

Au debut de I'infection, lorsque les lympho- 
cytes CD4 sont superieurs a 200/mm 3 , en 
dehors de la classique paralysie faciale 
inaugurale, I'atteinte est a predominance 
sensitive et reste limitee a un ou 2 nerfs. Le 
mecanisme est probablement dysimmuni- 
taire et la paralysie peut regresser sponta- 
nement la plupart du temps. 1 Lorsque le 
taux de lymphocytes CD4 est inferieur a 
50/mm 3 , la mononeuropathie multiple est 
plus severe, sensitivomotrice, touchant les 
4 membres et mimant parfois une polyneu- 
ropathie symetrique. Elle est liee le plus 
souvent a une infection par le cytomegalo- 
virus (CMV). La presence d'autres localisa- 
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tions, une pleiocytose a polynucleaires et 
I'identif ication du CMV par polymerase 
chain reaction dans le liquide cephalo- 
rachidien permettent de poser le diagnos- 
tic. Le traitement specifique repose sur les 
antiviraux ( v. . tableau). 2 A tous les stades 
peut survenir une vascularite necrosante 
necessitant une corticotherapie. La persis- 
tence du deficit et I'absence d'argument en 
faveur d'une infection a CMV associee doit 
faire pratiquer une biopsie nerveuse afin 
d'identifier les lesions de vascularite. 

Au cours de I'infection par ie virus de 
I'hepatite C (VHC) peuvent survenir non 
seulement des polyneuropathies mais aussi 
des mononeuropathies multiples sensitivo- 
motrices d'installation aigue ou subaigue, 
souvent douloureuses. Elles sont habituelle- 
ment associees a une cryoglobulinemie 
mixte, ont un profil electromyographique de 
type axonal. 3 Le mecanisme est celui d'une 
vascularite necrosante liee a la presence de 
la cryoglobulinemie. Des mononeuropathies 
multiples sans cryoglobulinemie associee 
ont egalement ete decrites. Un mecanisme 
dysimmunitaire lie a une pathogenicite 
directe du VHC est evoque. II n'existe pas de 
consensus therapeutique (v. tableau), d'au- 
tant plus que de maniere exceptionnelle le 
traitement par interferon alpha peut egale- 
ment declencher des polyneuropathies. 4 
Au cours de la maladie de Lyme, les 
atteintes du systeme nerveux peripherique 
surviennent lors des phases secondaire ou 
tertiaire et sont dominees par la meningo- 
radiculite douloureuse. Dans certains cas, le 
tableau clinique se resume a une mononeu- 
ropathie simple, ou plus rarement a une 
mononeuropathie multiple. Les nerfs cra- 
niens sont particulierement concernes, 
notamment le nerf facial, plus rarement les 
nerfs acoustique, trijumeau, ophtalmique 
ou les nerfs oculomoteurs. L'etude electro- 
myographique est non specifique, montrant 
une atteinte sensitive, motrice ou mixte, le 



IMllll Erytheme migrant typique 
chez un patient ayant une maladie 
de Lyme. 



IM1U1 Lepre lepromateuse 
multibacillaire. Plaque erythemateuse 
a peine surelevee du bras gauche, 
hypoesthesique, chez une malade 
d'origine bresilienne ayant une 
neuropathie documentee. 

Photographies aimabiement fournies 

par le Pr Dan Lipsker, service de dermatologie, 

Hopital civil de Strasbourg. 
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Caracteristiques des principales mononeuropathies infectieuses 


ETIOLOGIES 

PARTICULARITES CLINI0UES 

ELEMENTS DU DIAGNOSTIC 

PARACLINI0UE 

TRAITEMENT 

1 VIH 


Serologie VIH+ 


• CD4 > 200/mm 3 

Atteinte souvent limitee a 1 ou 2 nerfs (VII) 
Predominance sensitive 

PL : hyperproteinorachie 
pleiocytose 

Antiretroviraux 

• CD4 < 50/mm 3 

Atteinte sensitivo-motrice touchant les 4 membres 
pouvant mimer une polyneuropathie symetrique 
et liee au CMV 

PL : hyperproteinorachie 
pleiocytose parfois 
a polynucleaires PCR CMV+ 

Antiretroviraux 
+ ganciclovir et/ou foscarnet 

• A tous les stades 

Vascularite necrosante 

Biopsie nerveuse 

Corticotherapie 

1 VHC 

Atteinte sensitivomotrice a predominance 
sensitive, douloureuse 

Serologie VHC + en ELISA 
confirmee par PCR 

Antiviral (interferon alpha, 
ribavirine) ± corticotherapie, 
echanges plasmatiques 
ou immunosuppresseurs 

1 Lyme 

Atteinte preferentielle des nerfs craniens (VII) 

PL : hyperproteinorachie 
pleiocytose lymphocytaire 
index de synthese intrathecale 
d'Ac anti -Borrelia positif (> 2) 

V e intention : Rocephine 

2 de intention : doxycycline 

1 Lepre 

Hypertrophie nerveuse avec atteinte sensitive 
predominante 

Localisee aux nerfs superficiels ou dans les 
defiles anatomiques 

Bacille de Hansen 
au sein du frottis de serosite 
dermique ou, en I'absence de lesion 
cutanee, a la biopsie nerveuse 

Association de 2 ou 3 antibacillaires 
(dapsone, clofazimine, rifampicine) 
et corticotherapie 


Ifl'MlIM VIH : virus de I'immunodeficence humaine; PL: ponction lombaire; PCR: polymerase chain reaction ; 
CMV : cytomegalovirus ; VHC : virus de I'hepatite C ; Elisa : enzyme- linked immunosorbent assay ; Ac : anticorps. 


plus souvent axonale, mais parfois demyeli- 
nisante. Le mecanisme physiopathologique 
est encore mal connu mais les etudes histo- 
logiques sont en faveur d'un mecanisme 
inflammatoire perivasculaire. Le diagnostic 
est evoque devant un sejour en zone d'en- 
demie, un antecedent de morsure de tique 
ou d'erytheme migrant (fig. 1) et une serolo- 
gie de Lyme positive dans le sang. L'etude 
du liquide cephalorachidien montre parfois 
une pleiocytose lymphocytaire, une hyper- 
proteinorachie et la presence d'une syn- 
these intrathecale d'anticorps anti-Borrelia 
(index > 2) qui seule permet d'affirmer le 
diagnostic de neuroborreliose. Dans les 
formes tardives, le liquide cephalo-rachi- 
dien peut cependant etre strictement nor- 
mal. Cette situation rend alors difficile I'im- 


putabilite des symptomes a la maladie de 
Lyme. 

Le traitement des neuroborrelioses repose 
sur la ceftriaxone, 2 g/j par voie intravei- 
neuse ou intramusculaire pendant 3 semai- 
nes(v. tableau). 5 

Le diagnostic de lepre doit etre evoque 
devant toute neuropathie de cause indeter- 
minee survenant apres un sejour en zone 
d'endemie (Asie, Afrique et Amerique 
latine). La periode d'incubation varie selon 
le type de lepre de 3 a 12 ans. Parfois, I'at- 
teinte clinique est purement neurologique, 
sans lesions cutanees (10 % des patients). 
Les mononeuropathies simples et les 
mononeuropathies multiples sont les 
atteintes les plus frequentes. On re- 
trouveune hypertrophie nerveuse doulou- 


reuse a la palpation, a 1'etirement ou spon- 
tanement. L'atteinte est asymetrique, asyn- 
chrone, maximale en distalite et localisee au 
niveau des nerfs les plus superficiels ou 
cheminant dans des defiles anatomiques 
inextensibles comme les nerfs cubital, tibial 
posterieur, la branche superficielle du nerf 
radial, les nerfs facial et trijumeau, le nerf 
median. Le deficit est plus frequemment 
sensitif que moteur mais des troubles vege- 
tatifs et une amyotrophie peuvent egale- 
ment etre presents. Les symptomes s'ins- 
tallent insidieusement chez 4 a 10 % des 
patients, realisant une nevrite silencieuse 
qu’il taut rechercher regulierement meme 
en I'absence de plainte pour ne pas retarder 
la prise en charge therapeutique. 6 L’electro- 
myographie montre au niveau des zones 
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hypertrophiques des lesions de demyelini- 
sation segmentaire et une perte axonale 
secondaire. Dans la majorite des cas, le 
diagnostic est continue par la mise en evi- 
dence de Mycobacterium leprae au sein des 
serosites dermiques. La biopsie nerveuse 
n'est indispensable au diagnostic qu'en I'ab- 
sence de lesion cutanee (fig. 2). Realisee sur 
un nerf sensitif hypertrophie, elle peut met- 
tre en evidence le bacille de Hansen, mais, 
compte tenu du caractere segmentaire de 
I'atteinte, une biopsie normale n'elimine pas 
le diagnostic. Le test serologique base sur le 
dosage serique d’anticorps anti-PGL-1 est 
encore trap peu sensible pour aider au diag- 
nostic a I'echelle individuelle. 3 
Le traitement de la lepre repose sur une combi- 
naison d'au moins 2 ou 3 medicaments antiba- 
cillaires pendant 6 a 12 mois (v. tableau). Le trai- 


tement specifique de la neuropathie est tres 
important puisque plus il est debute precoce- 
ment, plus les chances de recuperation sont 
grandes. II associe une corticotherapie per os 
avec une dose initiale de 0,7 a 2 mg/kg/j puis 
des doses degressives par paliers sur 3 a 6 mois. 
Le traitement chirurgical de decompression 
des nerfs touches reste controversy. II n’est indi- 
que qu'en cas d'abces nerveux et de symp- 
tomes douloureux ou deficitaires persistant 
malgre un traitement medical bien conduit pen- 
dant 8 jours. Apres mise en route du traitement, 
les patients peuvent avoir une reaction diver- 
sion tuberculo'fde qui s’accompagne d'une 
majoration de la symptomatologie neuro- 
logique necessitant un renforcement de la cor- 
ticotherapie. Malgre les traitements medicaux, 
11 a 50 % des patients gardent des sequelles 
deficitaires ou trophiques. 
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Neuropathies peripheriques : le repertoire 


REC0MMANDATI0NS, S0CIETES... 
www.has-sante.fr 

Sur le site de la Haute Autorite de sante 
se trouvent deux documents recents 
(Toutes nos publications/Neurologie): 

■ Prise en charge diagnostique des neu- 
ropathies peripheriques (polyneuro- 
pathies et mononeuropathies multiples) 
[Recommandation pour la pratique Cli- 
nique, mai2007] 

■ Quelle place pour la pregabaline 
(Lyrica) ? (Bon usage du medicament, 
juin2007). 

www.anllf.asso.fr 

Ce site de I'Association des neurologues 
liberaux de langue frangaise (ANLLF) 
propose, en plus de I'espace adherent, 
un espace « grand public » assez aus- 
tere sur lequel se trouvent quelques 
documents pouvant interesser vos 
malades: par exemple, au menu «exa- 


mens pratiques*, une fiche explique ce 
qu’est un electromyogramme, et un 
glossaire tres complet detaille les 
termes utilises en neurologie et souvent 
difficiles a comprendre pour les patients. 

www.sf-neuro.org 

Le site de la Societe frangaise de neu- 
rologie est tout a fait atypique. II four- 
mille d'articles, de comptes rendus de 
congres... de documents. Le mieux est 
de passer par le menu «Axes patholo- 
giques», de choisir un theme et un type 
d'article... Pas grand-chose sur les neu- 
ropathies peripheriques... Rien pour les 
patients! 

www.cismef.org 

Le site Cismef du CHU de Rouen reste 
toujours un bon moyen de trouver des 
documents pertinents. Sur la page 
d’accueil, cliquer sur Recommandations 
et consensus; ensuite entrer le mot- 


cle de votre choix, «neuropathies», ou 
mieux « mononeuropathies* et vous 
retrouvez la recommandation de la 
HAS sus-citee (en 26 e position pour 
le mot-cle «neuropathies» et en 1 re pour 
« mononeuropathies »). La meme 
demarche en cliquant sur Informations 
pour les patients puis en donnant le 
mot-cle « mononeuropathies* donne 
acces a des documents pratiques 
divers a propos de canal carpien, de 
compression du nerf cubital et sur les 
infiltrations epidurales... 


ASSOCIATIONS DE PATIENTS 

http://www.amylose.asso.fr/ 

http://www.ataxie.com/ 

http://www.cmt-france.net/ 

http://www.apmf-fabry.org/ 

http://membres.lycos.fr/acl35/ 

http://asso.orpha.net/LFCN/cgi-bin/ 
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